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多発 性硬化症 (以下 MS と 略す) に つ い て は , 脱髄
機構の 病因論を 別 に す れ ば , そ の 臨床な ら び に 病理 は
既 に Cha r c ot(1868)の報告以来ほ ほ確 立され て釆て い る .
神経病理 学的に , 中枢神経系の 全域 に わ た っ て 時間的 t
空間的 に 多発 す る 脱髄病巣 は特徴的 で あ り , 下 オ リ ー
ブ核 , 小脳歯状核 な ども そ の 好 発部位 と さ れ て い る
-I
.
し か し な が ら , 軟 口蓋, 咽喉頭 , 蘭画筋 , 眼 筋な どの
脳神経支配領域の 筋群, さ ら に は横 隔膜 に み ら れ る 同
期性 , 律動性 の 不随意運動 で あ る palatal m yo clo n u s
が MS で み ら れ た と い う 報告例 は文献上少な い . こ の
palatal m yo clo n u sの 病理学的基盤 は小脳歯状核 を
頂点と し赤核 か ら下 オ リ ー ブ核 に 到 る中心 披蓋路を底
辺 と す る 三 郎I上 に あ る と考え られ て い るが , その 発生
機構 はま だ 未解決で あ る .
我 々 は最近, そ の 経過 中 に palatal m yo clo n u sの 発
現 をみ た M Sの 1症例 を経験 し た の で , こ ゝ に 報告 す
る .
症 例
患者: 33 才. 男性 .
主訴: 視 力障害 , 複視 , 嘆下 障害 . 言 語 障害, 歩行
障害. 排 尿障害 お よ び右側上下肢の しび れ 感 .
家族 歴: 神経精神疾患の 遺伝負因 はな く , 特記 す べ
き こ と はな い .
既 往歴: 昭和45年 (28才) に 転落事故で 腰部を打
摸 し , 某 医を受診 し た が , 諸検査 の 結果 は異常な しと
い わ れ , ま た 当時特別 の 愁訴 は なか っ た .
現病歴 (Fig .1):生 来健康 で 著患 を知 ら なか っ たが ,
昭和 38年 (21才) 感冒様症状が数 日間続 い た後. 突
然激 し い 頭痛 を 認め , 某医に て 髄膜炎の 診断 の 下に 2
ケ 月 の 入院加療 を受 け た . そ の 当時 の 詳細 は不明で あ
る が , そ の 後特別の 愁訴を 認 め な か っ た .
昭和 46 年8 月 (29 才)立山登山後 , 頭 重感 を訴え
る よ う に な り , 次第に 排尿障害(尿失禁 , 排尿困難),
複視, 歩行障害が出現 し, 同年11月 7 日憧1立金沢病院
内科に 入院し た , 入院時 , 言語 障害も 認 めた が , 全症
状 は約1 ケ月 で 軽快 し退 院 した .
昭和 47年 2月頃 より 再 び排尿障害( 尿失禁, 排尿困
難) が出現 し , 更に 頭 重感 , 弄 視 , 歩 行障害 ( 左>右)
を認 め る よ う に な っ た . 国立金沢病院神経科外来に て
通 院加療 を受け , 徐 々 に 霧視 , 排尿障害 は軽減 し. そ
の 他 の 症 状 も完全 に は消槌 しな か っ たが 改善し て い っ
′一
昭 和 49年 4月 未頃 (32才) より 歩行障害 (今回 は
右側に より 強 い) が増強 し , 同時 に 右膝 に し びれ感を
訴え る よ う に な っ た . 同年 5月 16 日国立 金 沢 病院整形
外科 に 入院 . 入院時所見 は排尿障害 と癌性歩行 (腱反
射先進 , 病 的反射陽性) で あ っ た . 同年 6月 25 日よ り
原因不明の 発熱 の エ ピ ソ ー ド が数回 あ り , 同時 に峨下
障害 , 言語 障害 が出現 し , 言語 障害 と歩行障害 は次第
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Fig. 1. Clinic al Co u r s e
に増強し て , 歩行時 に 支持を必 要と す る程 に な っ て い
っ た .6 月5 日頃より 眼 振を 認め た . ま た 入院中
一 過性
に左中枢性顔面神経麻痺が出現 した . 諸検査で は･ 両
側眼底 に軽度の te mpo r al pal10 rを 認 め , 両側視力 は
0.8 ～ 1.2の 間を動揺 し た . 3 回の 髄液所見 は軽度 ～
中等度 の 細胞増多 (17/3 ～ 70/3) を認 め る以 外特記
す べ き所見 なく , 血清梅毒反応陰性 , C A G,V A G, 血液
生化学的検査等 に 異常 は なく , E E Gも 正常範囲で あ っ
た .
ス テ ロ イ ド治療 も試 み られ たが 効果 なく , 症状が 漸
次増悪す る た め , 昭和 50年 7月 18 日精査 の た め金沢
大学付属病院に 転院し入院し た .
入 院時 一 般所見: 体格 , 栄 養良 . 血圧 (臥位)110/64
mmHg. その 他 一 般的理 学的所見に 特記 す べ き も の な
し.
入院時神経学的所見 : 意識清明, 見当識 , 計算力,
一 般知識等 正常 . 精神的 に は軽う つ 気 分あ り t 情緒 不
安定. 脳神経 で は噴覚正常 . 随意眼 球運動 は は ゞ 正 常 ,
複視あり , 側方凝視時水平性眼振 あり . 瞳孔 は正円 ･
同大, 対光 ･ 調 節反射正常 . 眼 瞼下垂 な く , 顔面 の 知
覚 ･ 運動障害 は認め な い . 軽度 の 囁下困難 あ り , 発語
は緩徐, 不明瞭で 断綴性 , 鼻声 . 噴声 の 傾 向. そ の 際
の 軟口蓋 , 声帯の 動 き は不良で , 咽頭 反射 もや や弱 い .
舌運動, 挺舌 は正常 で , 萎縮 , 攣縮 もな い . 軟口 蓋,
咽頭 . 喉頭 に 後述 の よ う な m yoclo n u sが み ら れ た . 四
肢で は軽度 の 筋緊張元逓 ( 右> 左) が あ り t 腱反射冗
進 (右> 左)し,下肢 で は両側 とも に 病 的反射陽性 , 筋
力は 下肢 で 特 に 滅弱 (左> 右) し , 上肢で も軽度 の 低
下 ( 左>右) が あ る が 筋萎縮 は な い . 四 肢の 動 作は緩
慢で 自立歩行不可能 . 歩行器 を使用す る も開脚 , 動揺
し不安定 . 企図振戦 な し . 指 一 指 . 指 一 鼻試験 は両側
と もや や 拙劣(左 > 右), 踵 一 膝試験 で は測定障害 は目
立 た な い . 反跳現象 はな い . Ro mberg 現象 は立位保持
不能の た め不明 . L he r mitte徴 候は 陰性 . 右側上下肢
の し びれ 感 を訴 え た が , 知覚 は表在知覚 , 深部知覚と
もに 正 常 で あ っ た . 膀胱障害が あ り バ ル ー ン ･ カ テ ー
テ ル を留置 し て い る .
検査所見: 視 力は両側 と も に0.5, 視野正常 , 眼 底 は
両側乳頭 に te mpola rpallo rが あり 視神経萎縮 を認
め る . 聴 力正常 . 血 液. 髄液所見 はTable lの ごと く で
あ る . 頭部単純写 , 脳ス キ ャ ン , 脳室 ･ 脳槽 ス キ ャ ン
正 常 . 椎骨単純写で 第Ⅸ胸椎 に 陳 旧性圧迫骨折 が み ら
れ る が 仁 現在症状 に 影響 す る程 の もの で はな い . 脳 波
は Fig .2 の ご と く ほ ぼ 8Hz の Slo w a patte rn に
spo radic に O activity の 混入 を み る以 外に 左右差や
pa r o xysmal dis cha rge sの 出現 を認 めな い . 髄液 の
脱髄抗体 に つ い て は未検で ある .
Myo clo n u sに つ い て : 毎分約150回の 律動的 な収
縮運動が , 軟 口蓋 に 最 も著明に 認め ら れ る . す なわ ち .
軟 口蓋の 左右辺縁部 か ら正中 に 向 っ て 律動的 に 収縮運
動を繰 り返 し . 口 蓋垂, 咽頭壁 も そ れ と同時に 動き ,
口蓋垂は 明瞭な上下運動を反復 す る . 喉頭鏡 で み ると
両側声帯 に もそ れ と同期 し た律動的収縮運動が 認 め ら
れ る . こ の m yo clo n us は眼 振と は 同期 し な い し ,顔面
お よ び頚部 の 外表面 に は 一 切み ら れ ず , 横隔膜 に も な
い
. ま た m yo clo n u sに よ る雑音 は自覚的 ,他覚的 に 聴
取 さ れ な い . 当科受診時 ま で に myo clo n u sを指摘 さ
れ た り , 自覚 し た り し て お らず , そ一の 初発の 時期 は不
明で あ る . Fig .2に お い て PM で 表わ して あ る tr ace
は鼻を 不関電極 と した 時の 軟口蓋 の 運動を示 して い る
(キ ン ロ カ イ ン 麻酔下). 2 ～ 3Hz の 律動的運動 が よ く
認 め られ る . こ の 運 動は 睡眠, 局所麻酔 . 呼吸 , 喋下
運 動 t 発声な ど に より ほ と ん ど変化し な い . 従 っ て .
以 上の 律動的収縮運動 は palatal m yo clo n u sで あ る .
入院後 の 経過 : 入院後 も膀胱障害に 改善 は なく バ ル
ー ン ･ カ テ ー テ ル を留置 し たま ま で あ る . 歩行障害 は
漸次増悪 し介助歩行不可能 , 臥祷生活 と なり t 下肢 に
著 明な筋緊張克進 (右≫ 左) が み られ . や ゝ 遅 れ て 上
肢に も 中等度 に ( 右> 左) み られ るよ う に な っ た . 知
覚障害 も明瞭に な り .右側下腿 で は全表在知覚 が鈍麻 .
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Table l. Labo rato ry Data
細川 ･ 中村 ･ 倉知 ･ 山口 ･ 柳下
S E R U M: Total pr otein 7.2 g/dl
A/G r atio l.09
Alb 52.2 %
Gl. α - 6.5%
α2 13.0 %
β 10.9 %
γ 1 7.4 %
M G 4 u
Z T T 4.4 u
T T T 2.2 u
alk. P l.9 u
G O T 13 u
G P T 1 3 u
L DH 212 u
Na 146 m Eq/1
K 3.9 m Eq/1
Ca 4.4 m Eq/l
Cl lO7 m Eq/
′1
P 4.O m g/dl








Chole ste r ol 141m g/dl
Triglyc eride 157mg/dl
R Ate st (-)
LE te st (-)
A S L O x lOOT. u>
S T S (-)
TPHA (【)
LIQO U R:130 → 75m m H20 (叩12c c).
W ate ry Cle ar
C. C. 8 7/3
Pa ndy (+)
N o n n e (¶)
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Fig. 2. E E G
P M : 鼻 を不関電極 に した 時の 軟口 蓋の 動 き(キ ン ロ カ イ ン 麻酔下)
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筋力の 低下 も目立 ち ( 右下肢 >左下肢 >右上肢
> 左上
肢), 噂下障害 , 言語障害 も徐 々 に増悪 し , 視力は 両側
とも0.5
～ 0･6 の 間を動揺 ･ 限 底所見 に 著変 はな い ■
多少の 動橋 はみ られ る が ▼ 全症状 は徐 々 に 増意
の 経過
をた ど っ て い る ･ た だ し - Palatal m yo clo n u
s は他の
症状の 経過 と無関係に
一 定 した リ ズ ム と動 き を保 っ て
いる . ま た , 口内 ア フ タ の 再発性出現 を み た が そ の 他
眼 ｡ 皮膚症状 は認 めず , 針反応陰性 ,He rpe s sim ple x
の血清抗体価は4倍以 下で あ り, Behcet 病 , He rpe s
simple x感染症 は そ の 症状経過 も考慮 し て 否定さ れ
た. 経過申 に Rinder o nを総量 158mg点滴静注 で 投与
したが症状 に 改善 はみ られ な か っ た ･
考 察
本例 は寛解と再発を示す臨床経過 と , 眼症状 ･ 錐体
路およ び錐体外路障害 , 小脳障軋 膀胱障害 ･ 知覚障
軋 精神症状等の 多彩な臨床症状 を呈 し て い る ･ 家族
歴に 神経疾患 の 遺伝負困 はな く , 脳血 管写 ･ 脳 ス キ ャ
ン , 脳室 ･ 脳槽 ス キ ャ ン に 異常所見な く , 血清梅毒反
応陰軋 前房蓄膿性 ブ ド ウ 膜炎お よ び陰部潰瘍な く針
反応陰性 . 脊椎単純写 で 頚椎 に 変形な く, 髄液 に は軽度
～ 中等度の 細胞増多以外に所見 な く, ウ ィ ル ス 分 離陰
性. ま た特定薬物常用の 既往 も な い . 以 上 小脳変性
症, 腫瘍 , 梅毒 , n e u r O- Behcet病 , 頸椎 症等 の 疾患
は除外し得 る の で ,そ の 診断基轡
)か らみ て も M S と診
断して よい と思 わ れ る . 発病時期 は , 21才の 時感冒様
症状か ら髄膜炎と診断さ れ た状態が約 2 ケ月 で 軽快 し
たと い う こ とか ら, そ の 詳細 は不明な が ら , こ れ が M S
の発病 で あ る可能性 は , そ の 前駆 ･ 初発症状の 頻度
引･4〉
からみ て も十分 に 考え う る . そ れ以 後 は愁訴な く , 29
才の 時疲労 を誘因 と し て 頭重感を認め , 次第に 膀胱障
害, 複視, 歩行 障害 が発 症 し , 上述 の 経過 を と っ て い
る . 従 っ て , 我々 は髄膜炎と診断さ れ た状態 を全体 の
経過 か ら M Sの 経過の 一 部を な す も の と み な し , 本例
は21才時感冒様症状が前駆 し髄膜炎様症状 で 初発 し
た M S と考 え た い .
さて , 本例 に は そ の 出現時期 は不明で あ るが , 両側
の 軟口 蓋 , 咽頭 , 喉頭 に 同期性の 毎分約 150 回の 律動
的な , い わ ゆ る palatal m yo clo n u sが認 め られ た .
Palatal m yo clo n u sは睡眠中で も持続 す る と い う
点で も特異 な不髄運動で あ り . そ の 症候学 に つ い て は
最近で は里 吉6l, 平山 即 切 総説な ら び に 記 載が あ る が .
本邦の 臨床神経学の 分野で の 報告
7) ｣ 8}は数少 な い . 欧
米で はPoliz e r(1862) の 最初 の 記 載以 来多 く の 報告
がなさ れた . 神経病 理学的には Foix ら19) が 中心 被
蕎路の 変化と下 オ リ ー ブ核の 肥大変性 に注目し て以来,
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主な賓献は フ ラ ン ス 学派 に よ っ て なさ れ, V an Boga-
ert ら2U) は 01iv o-de ntate syste m の 障害 を強 調
し, Gui11ain ら
2)は い わ ゆ る Gui11ain ･ M o11a r et
の 三角 (m yo clo n u sと 同側の 小 脳歯状核を項点と し
反 対側 の 赤核と下 オ リ ー ブ核と を結ぶ 中心 被董賂を底
辺 と する) を提唱 し た . こ の 見解 ほ その 後, 諸家 によ
り踏襲 さ れて い る . Sche nk 21) は下オ リ ー ブ核 の 肥
大変性を palatal m yo clo n u sの 必 要条件と考え た
が, 下オ リ ー ブ核肥大変性の な い palatal m yoclo ･
n u sに つ い て は, Sche nk21) も Ro ndot22) ら もそ
の 総視 で は詳述 し て い な い . 最近で も下オ Iノ ー プ核 の
肥大変性, さ ら に は中心 被董路に病変をみ なが ら Pa ･
1atal m yo clo n u sを認 め なか っ た と い う報告 14)･23)
～
25)が あ り, 神経病理 学的に･も病態生理学的に も pala ･
tal m yo clo n u sの 発生機構は い ぜ ん束解決の まま で
ある .
Palatal m yo clo n u sの 病因21}と し て は t 脳血管障害
が圧倒的に 多く , 次で 脳腫瘍( 小脳, 小脳橋角 な ど),
脳炎 , 脳外傷 が 多く , 脱髄疾患 . 系統変性疾患 , 低酸
素症 な どは ま れ で あ る . 本邦 で の 臨床神経学領域 で の
報告例を み て も , そ の 総数 は少 な い が , 脳血管障害 を
病因 とす る もの 利 和 肘 8)が 多い よ う で あ る .
M Sの 神経病理学的特徴は脱髄巣の 時間的 , 空 間的
多発性 に あ る . 中枢神経系の 全域に わ た っ て 病巣が み
られ る が , W ette r
- W inkel(Stein e r). 脳梁 , 第Ⅲ
脳室 , 導水管 , 第Ⅳ脳室底 , 視束, 視索 , 橋 , 延髄 ,
小脳 , 脊髄 はそ の 好発部位 で あ る . 下オ リ ー ブ核 , 小
脳歯状核 も好発部位と さ れ
l)
, ま た臨床的に も脳幹症候
の 発 現 率 は高 い 3l. しか し, palatal m yoclo n u sが M S
に 出現す る の は まれ で あ る . Sche nk
2一) は文献上 8例
(M S:4例 , M Sの 疑 い : 4例) を 見出 し て い る が ,
He r m a n nと Br o w n2
8) は 17 例 の palatal
m yo clo n u sの 報 告の 中 で 1例が MS で あり , 脳 幹病
変 の 頻 度 が 高 い に も か か わ ら ず 他 に palatal
m yo clon u sを 呈 した M Sの 例 を知 らな い と述 べ て い
る . Palatal m yo clo n u sを伴 っ た M Sの 報告例 は少 な
く , 我 々 の 調 べ 得 た限り に お い て は本邦で は そ の 報告
例 を み て い な い .
M Sに palatal m yo clo n u sの 発現 が ま れ で あ る 理
由は不明で あ り . 寛解 と増悪の 経過 との 関連 も明ら か
で は な い . 本例 で は M Sの 臨床症状 に 多少の 動揺と増
悪傾向を み た が palatal m yo clo n u sに 変化 は な か っ
た . 本例の palatal m yo clo n u sはそ の 臨床症状か ら考
えて Guillain
- Mo11a r etの 三 角あ た り の 病 変 に よ
る も の と考 え られ るが , そ れ以 外の 何ら か の 脳幹病変
が関与す る こ と に よ っ て palatal m yo clo n u sは 発 現
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す る の か も知れ な いTI
Palatal m yo clo n u sの 発現機構や下 オ リ
～ プ核 の
肥大変性 の 意義 は い ま だ 未解決の ま ま で あり , 今後に
残さ れ た課題 で あ る .
ま と め
21才 の 時感冒様症状 が前駆 し ,髄膜 炎様症状 で 初発
し た33 才の 男性 で t M Sの 経過中に 両側 の 軟口 蓋, 咽
頭 . 喉頭 に 律動性 . 同期性 の m yo clo n u sが 認 め ら れ
た
. 観察 し得 た 限り で は M Sの 臨床症状の 変化と は無
関係 で あ っ た .
Palatal m yo clo n u sを伴 っ た M S は文献上少な く ,
め ず らし い 症例 と思わ れ る の で こ こ に 報告 した .
御校閲い た だ きま した遠藤正臣教授 に感謝致 します ･
なお . 本論文の 要旨は第73 回北 陸精神神経学会 ( 金沢)お
よ び第24 回日本神経学会東海北陸地方会( 名古屋)にて 発表
し た .
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q K u nihit o H os oka wa, M ■D ･ * ,
1chiro N aka m ur a, M .D ･
*
, M asayoshi Ku ra chi, M ･D ･
* *
, N a riyoshi Y a maguchi, M ･D ･
* *
& M i-




Depart m e nt of N europsychiatry, Toya ma M edical a nd P harm ac e
-
u tical Universlty, Faculty of M edicine , Toya ma,
* *Depa rtm ent of Neu ropsychiatry, K an a za wa
U niverslty, School of M edicine, K an a z aw a･
* * *D epartm ent of Ne u ropsychiatry･ K anaz aw a, Me-
dical College, Kanaza w a,Japa n, J･ Ju z e nM ed･ So c･ , 89, 90
- 96(1 9 8 0)･
Abstract Palatal m yo clon u s was obse r v ed in apatie nt wit hm ultiple scle ro sis･
The patie nt, fo1lowingthe in itialattack d
iagn o sed as m e ningitisin 196 3, had be e n c o mpletely
a sympto m atic fo r about eightye a r s･ In Augu st 1 9 7 1, he in c re a singly de v eloped dysu ria, diplo
-
pia , and diffic ultyin w alking, and als o n ot
ic ed distu rba n c e ofspe e ch･ Ho w ev e r,these sy mptom s
improv ed du 血 gthe fouo wing se v e ral m
ont hs･ A fter about two subsequ e nt attacks, he e nter ed
Ka na za wa University Hospital in July 1 97 5･
on ad mission, he sho w ed u rin ary dysfun ctio n and b
r ainste m sign s･ T here w e r e e vide n c es of
optic atrophy, Ce r ebeuar dysfuction a nd a state o
f m e ntally slight depressio n･ A lu mbar pu n c-
tion re v e aled a clear c olorle s sC.S.F . wit h 2 9m o n o n ucle ar c ells pe r c ubic m
iuim ete r･
T he softpalate, Pharynx a nd laryn x sho w
ed consta nt syn chro nous rhythmic m ove m ents
bilate rally, the r ate being abo ut 1 5 0per min
ute･ T he mov e m e nts, that is･ SO
- C alled palatal
myo clo nu s, COntin ued duringsle ep> r e SPir atio
n
,
SPe eking a nd lo cala nest hesia ･
T he c｡rrelatio nbetw een c血icaland pathologic data on palatal myo clo n us w a sdisc ussed with
r efe r e n c eto the pre vio u s r epo rts ･
